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Vrozeny deficit 2 slozky komplementu - variabilni klinicka manifestace (kazuistiky a prehled problematiky)

Poslanecka snémovna CR schvdlila dne 30. 6. 2017 novelu zdkona
¢.48/1997 Sb., o vefejném zdravotnim pojisteni, kde v ¢asti vénované
hrazenym sluzbam (§ 30), dochdazi ke zméndm a k rozsifeni Uhrady
vybranych ockovani ze zdravotniho pojisténi. Nove se zavadi Uhrada
ockovani u vybranych, chronicky nemocnych, rizikovych skupin paci-
entd bez ohledu na vék. Jedna se o Uhradu ockovani proti invazivnim
meningokokovym onemocnénim, pneumokokovym onemocnénim,
onemocnénim vyvolanym Haemophilus influenzae typu b a proti chfipce
u pacientl s porusenou nebo zaniklou funkci sleziny, pacientd po auto-
logni nebo allogenni transplantaci kmenovych hemopoetickych bunék,
pacientll se zdvaznym primdrnim nebo sekundarnim imunodeficitem
nebo pacientl po prodélané invazivni meningokokové nebo invazivni
pneumokokové infekci (25).

K ockovani proti invazivnim meningokokovym onemocnénim jsou
Evropskou Iékovou agenturou (EMA) registrovany a jsou v CR k dispozici
dvé konjugované tetravalentni vakciny obsahujici antigeny 4 séroskupin
meningokoka A, C, W, Y (Men A, C, W, Y vakcina) a 2 rekombinantnf
vakciny obsahujici antigeny meningokoka séroskupiny B (MenB4C
a MenB-FHbp vakcina). U Men A, C, W, Y vakciny byla prokédzana ochrana
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nejen proti invazivnimu meningokokovému onemocnéni zptsobené-
mu témito 4 séroskupinami, ale i proti nosi¢stvi meningokokl téchto
séroskupin. K zabezpeceni co nejsirsiho séroskupinového pokryti se
doporucuje v CR oc¢kovani s vyuzitim jak Men A, C, W, Y, tak Men B
vakein. Aplikace obou vakein je doporucena v odstupu minimalné 14
dn(, v pfipadé potieby Ize aplikovat soucasné, avsak do odlisnych mist.
PYi simultanni aplikaci je mozné ocekavat vyssi reaktogenitu vakcin.
K udrzeni dlouhodobé imunity je v nékterych pripadech doporuceno
preockovanf (26).

Zaver

Klinické projevy homozygotniho deficitu C2 slozky komplementu
mohou byt vysoce variabilni od zcela asymptomatickych jedinct aZ po
komplikované stavy provazené zdvaznymi infekénimi komplikacemi.
Diagnostika az v dospélém véku nenfi nijak vyjimecna. Kauzalnf lécba
neexistuje. Obecné je doporucovano preventivni ockovaniv soucinnosti
s vakcina¢nimi centry. V indikovanych pfipadech pak vyuzit dlouhodo-
bou antibiotickou profylaxi. Rutinni by mélo byt aktivni vyhledavani
autoimunitnich komplikacf.

14. Kaplan BS, Ruebner RL, Spinale JM, et al. Current treatment of atypical hemolytic ure-
mic syndrome. Intractable Rare Dis Res 2014; 3: 34-45.

15. Mauer M, Magert M, Ansotegui J, et al. The international WAO/EAACI guideline for
the management of hereditary angioedema. The 2017 revision and update. Allergy 2018;
doi10.1111/all.13384.

16. Johnson CA, Densen P, Hurfold jr. RK et al. Type I human complement C2 deficiency.
A 28-base pair gene deletion causes skipping of exon 6 during RNA splicing. J Biol Chem
1992; 267: 9347-9353.

17.Yu CY. Molecular genetics of the human MHC complement gene cluster. Exp Clin Im-
munogenet 1998; 15: 213-230.

18. Litzman J, Freiberger T, Bartonkova D, et al. Early manifestation and recognition of C2
complement deficiency in the form of pyogenic infection in infancy. J Paediatr Child He-
alth 2003; 39: 274-277.

19. Alper CA, Xu J, Cosmopoulos K, et al. Immunoglobulin deficiencies and susceptibili-
ty to infection among homozygotes and heterozygotes for C2 deficiency. J Clin Immu-
nol 2003; 23: 297-305.

20. Gaschignard J, Levy C, Chrabieh M. Invasive pneumococcal disease in children can reveal
a primary immunodeficiency. Clin Infect Dis Off Publ Infect Dis Soc Am 2014; 59: 244-251.
21. Attwood JT, Williams Y, Feighery C. Impaired IgG responses in a child with homozy-
gous C2 deficiency and recurrent pneumococcal septicaemia. Acta Paediatr Oslo Nor
2001; 90: 99-101.

22. Hussain A, Prasad KSRK, Bhattacharyya D, et al. C2 deficiency primary meningococ-
cal arthritis of the elbow by Neisseria meningitidis serogroup Y in a 12-year old girl. In-
fection 2007; 35: 287-288.

23. Lintner KE, Wu YL, Yang Y, et al. Components of the Complement Classical Activation
Pathway in Human Systemic Autoimmune Diseases. Front Immunol 2016; 7: 36.

24. Brodszki N, Skattum L, Bai X, et al. Immune responses following meningococcal sero-
groups A, C, Y and W polysaccharide vaccination in C2-deficient persons: evidence for in-
creased levels of serum bactericidal antibodies. Vaccine 2015; 33: 1839-1845.

25. http://www.vakcinace.eu/aktuality/archiv-aktualit

26. http://www.vakcinace.eu/doporuceni-a-stanoviska (Doporuceni Ceské vakcinologic-
ké spole¢nosti CLS JEP pro o¢kovani proti invazivnim meningokokovym onemocnénim.)

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz



